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policitémia espúria. Excluídas após estudo pormenorizado: 
Policitémia primária, patologias pulmonar, hematológica, hepática 
e renal. Observámos hirsutismo facial (barba/bigode) e alopécia 
masculina (frontal/occipital), iniciados lentamentamente desde 
há seis anos. Análises hormonais favoráveis a causa ovárica: 
testosterona total/livre 5,88 ng/ml (0,04-0,8)/4,98 pg/ml (ND-1,55), 
17alfahidroxiprogesterona 7,25 ng/ml (0,2-1,7), betaestradiol 
76 pg/ml (ND-30), e não de origem suprarrenal (SO4DHEA, 
Androstenediona, Cortisol: normais). Ultrassonografia vaginal 
e RMN revelaram hipertrofia do ovário direito (33 × 22 mm) e 
fibromiomas. Realizada histerectomia e anexectomia bilateral. 
Histopatologicamente diagnosticou-se tumor benigno de células 
de Leydig, variante hilar. As análises hormonais normalizaram 
imediatamente, mas não será de esperar melhoria do hirsutismo 
antes de 3-6 meses. A policitémia corrigiu pela ooforectomia (Hb 
15,4 g/dl 10 dias pós-cirurgia), diagnosticando-se policitémia por 
hiperandrogenismo de causa tumoral ovárica.
Discussão: O hiperandrogenismo tumoral ovárico deve-se a < 10% 
dos tumores ováricos e os de células de Leydig correspondem a 0,1% 
dos tumores virilizantes do ovário, sendo mais raros os de células 
não-hilares. Alguns tumores secretam igualmente estrogénios. 
A policitémia por tumor virilizante do ovário, raramente descrita, 
deve-se ao estímulo eritropoiéico medular pelos androgéneos, mais 
raramente ao aumento secundário de eritropoietina renal ou de 
renina. A policitémia da nossa doente resolveu após ooforectomia.
P22. UMA GRAVIDEZ INESPERADA NUM CASO 
DE HIPOGONADISMO HIPERGONADOTRÓFICO
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Serviço de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo. 
Hospital de Egas Moniz. CHLO-EPE.
Introdução: A falência ovárica primária está associada, 
maioritariamente, a alterações cromossómicas e achados fenotípicos 
característicos. Raramente, a disfunção gonadal pode ser adquirida.
Caso clínico: Apresentamos uma mulher de 25 anos, referenciada 
à consulta, aos 16,98 anos, por baixa estatura e amenorreia primária. 
Referia pubarca aos 15 anos, mas sem desenvolvimento mamário. 
Dos antecedentes pessoais salientava-se gestação de termo, peso 
3.850 g, normal desenvolvimento psicomotor e de aprendizagem. 
Aos quatro anos fez autotransplante medular por Leucemia 
Linfoblástica Aguda (LLA), com remissão. Os antecedentes familiares 
eram irrelevantes. À observação na primeira consulta: estatura de 
148,7 cm (-2,14DP) e peso 47 kg (-0,93 DP), alterações sugestivas de 
Sindroma de Turner (pescoço alado, implantação baixa pavilhões 
auriculares, cubitus valgus, afastamento mamilar e sindactilia 
parcial do 2o e 3o dedos do pé esquerdo). Estadio pubertário PP3M1. 
Analiticamente tinha um hipogonadismo hipergonadotrófico: FSH 
101 mUI/ml; LH 16,1 mUI/ml e Estradiol < 9 pg/ml. O cariótipo, 
no sangue periférico e nos fibroblastos cutâneos, era 46,XX. Na 
ecografia pélvica não foi identificado útero ou anexos e na TC pélvica 
admitia-se um “esboço uterino atrófico, sem alterações valorizáveis 
nas áreas anexiais que não tinham o desenvolvimento habitual 
para a idade”. Nessa ocasião admitiu-se o diagnóstico de disgenesia 
gonadal XX. Iniciou terapêutica substitutiva, com hemorragias 
uterinas cíclicas. Quatro anos após o diagnóstico foram colocadas 
pela doente dúvidas acerca da fertilidade e efetuou-se ecografia 
pélvica que documentou a presença de útero e anexos de acordo com 
o esperado para a idade. Dois anos depois a doente engravidou, sem 
assistência médica, e teve uma gravidez sem intercorrências.
Discussão: Neste contexto, outro diagnóstico a considerar será 
o de uma falência ovárica resultante da terapêutica para a LLA, 
com recuperação da função ovárica, embora tardia. Está descrito 
na literatura, em casos semelhantes, dimensões uterinas normais 
após terapêutica estrogénica, contudo as gravidezes descritas nestas 
situações resultam de reprodução medicamente assistida.
P23. PSEUDOHERMAFRODITISMO MASCULINO. 
HIPOPLASIA DAS CÉLULAS DE LEYDIG
S. Belo, A. Magalhães, D. Carvalho
Serviço de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo. Centro 
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Introdução:  O recetor da hor mona luteinizante (rL H) 
desempanha um papel crucial no desenvolvimento sexual e na 
função reprodutora. Mutações deste receptor são responsáveis por 
3 entidades clínicas conhecidas: hipoplasia das células de Leydig, 
hipogonadismo hipergonadotrófico com amenorreia primária e 
puberdade precoce familiar masculina. As duas primeiras entidades 
resultam da inactivação do receptor. Na hipoplasia das células de 
Leydig, autossómica recessiva, o espetro fenotípico correlaciona-se 
com o grau de actividade resídual do recetor mutado.
Caso clínico: Doente de 36 anos, referenciada à Consulta de 
Endocrinologia por amenorreia primária. Apresenta história de 
pubarca aos 13 anos e ausência de telarca (algum desenvolvimento 
mamário apenas após início de estoprogestativos). História familiar 
de amenorreia primária em prima paterna. Ao exame apresentava 
desenvolvimento mamário no estadio III de Tanner, escassos pelos 
púbicos, genitais externos femininos e massas únicas, inguinais, 
bilateralmente. O cariótico revelou tratar-se de um indivíduo 46XY, 
analiticamente apresentava FSH 15,59 mUI/mL, LH 35,71 mUI/mL, 
PRL 3,1 ng/mL, estradiol 24,0 pg/mL, testosterona total 0,10 ng/mL 
e 17-hidroxi-progesterona 0,96 ng/mL. Na RMN imagem sugestiva 
de vagina, não se identificando ovários, e nas regiões inguinais 
imagens sugestivas de testículos. Efetuou teste de estimulação 
com gonadotrofina coriónica humana com os seguintes resultados: 
testosterona total 0,08-0,08 ng/mL e 17-hidroxi-progesterona 
0,94-0,41 ng/mL. Foi submetida a cirurgia para exérese testicular. 
No estudo anatomopatológico presença de parênquima testicular 
desprovido de células germinativas e ausência de células de Leydig. 
Encontra-se em curso pesquisa de mutações do recetor da LH.
Discussão: As formas mais severas de hipoplasia das células 
de Leydig, em indivíduos 46XY, caracterizam-se pelo predomínio 
de genitais externos femininos e ausência de diferenciação 
sexual secundária na adolescência. Nas formas ligeiras os doentes 
apresentam genitais externos predominantemente masculinos, 
micropénis/hipospádias, ou infertilidade sem ambiguidade sexual. 
Bioquimicamente esta entidade caracteriza-se por baixos níveis de 
testosterona, sem aumento dos percursores, mesmo após estimulação 
com gonadotrofina coriónica humana, e níveis de LH aumentados.
P24. UM CASO OCULTO DE TUMOR VIRILIZANTE DO 
OVÁRIO
B.D. Pereira1, C. Vinagre2, S. Schäfer3, T.S. Nunes1, H.V. Luiz1, 
C. Matos1, I. Manita1, C. Marques3, A. Vieira2, L. Raimundo1, 
J. Portugal1
1Serviço de Endocrinologia; 2Serviço de Ginecologia e Obstetrícia; 
3Serviço de Patologia Clínica. Hospital Garcia de Orta, E.P.E. 
Almada-Setúbal.
Introdução: Os tumores virilizantes constituem uma causa rara 
de hirsutismo (< 1%). Têm origem ovárica ou suprarrenal, sendo a 
primeira mais frequente. Surgem habitualmente a partir da 3a década 
de vida, estando associados a sintomas de hiperandrogenismo 
rapidamente progressivos e a níveis elevados de testosterona 
(> 200 ng/dL), tendo baixo potencial metastático.
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Caso clínico: Doente de 52 anos em amenorreia secundária e com 
hirsutismo com 2 anos de evolução, de agravamento progressivo 
nos últimos 6 meses. História médica pregressa de relevo para 
antecedentes obstétricos G2P2. História familiar irrelevante. 
Apresentava hipertensão arterial (171/110 mmHg), índice de 
massa corporal de 31,34 Kg/m2 e masculinização com hirsutismo 
grave (escala de Ferriman-Gallwey = 26 pontos). Analiticamente 
apresentava hematócrito de 49,1% (referência: 37-54%), glicémia de 
114 mg/dL, testosterona total mediana de 340 ng/dL (min.-máx.: 
337-529, referência: < 60), testosterona livre média de 10,67 pg/mL 
(referência: 0,1-3,8) e proteína de transporte das hormonas sexuais de 
19 nmol/L (referência: 9-114). Os restantes doseamentos hormonais 
eram normais e o rastreio de hiperplasia congénita da suprarrenal 
e de hipercortisolismo foram negativos. Realizou ecografia pélvica 
transvaginal e ressonância magnética abdomino-pélvica por 
2 vezes com intervalo de 1 ano, ambas normais. Foi submetida a 
ooforectomia bilateral. O diagnóstico histológico foi compatível 
com tumor de células de Leydig do ovário esquerdo. Um mês após 
a cirurgia apresentava testosterona total < 10 ng/dL e testosterona 
livre de 0,64 pg/mL.
Discussão: Apresentamos um caso raro de tumor virilizante do 
ovário com estudo imagiológico negativo. Os estudo de localização 
por cateterização selectiva são um recurso de difícil consecução 
técnica e com taxas de sucesso global baixas (27%), não estando 
definidos gradientes de concentração androgénica diagnósticos. 
Em centros inexperientes na técnica, a ooforectomia bilateral é 
habitualmente recomendada.
P25. METHYLGLYOXAL FURTHER IMPAIRS ADIPOSE 
TISSUE METABOLISM AFTER PARTIAL DECREASE 
OF BLOOD SUPPLY
T. Rodrigues1, P. Matafome1,2, R. Seiça1
1Laboratory of Physiology; 2Center of Ophthalmology. Institute of 
Biomedical Research on Light and Image (IBILI). Faculty of Medicine. 
University of Coimbra.
Adipose tissue dysfunction results primarily from impaired lipid 
storage and hypoxia, what may reflect defects of adipogenesis and 
angiogenesis. Metabolic and angiogenic adaptation of adipose tissue 
to hypoxia influences its ability to cope with circulating lipids and 
glucose and thus may affect the systemic metabolic markers. Our 
group recently showed that glycation induced by methylglyoxal 
(MG) may lead to decreased irrigation and functional alterations 
commonly observed in models of metabolic dysregulation. Based 
on that, our goal was now to study the role of MG in the metabolic 
adaptations caused by a decrease of blood supply in adipose tissue, 
a condition commonly observed in obese individuals. Two groups of 
Wistar rats were treated daily with MG during 8 weeks (75 mg/Kg/
day, diluted in water). After this time, half of the rats (W; WM: n = 4) 
was used as control as the other half was used for surgery-induced 
vessel block of the left epididymal adipose tissue during 48 hours 
(WIsq48H; WM48H). The right epididymal adipose tissue was used 
as an internal control of the experiment (WCont48H; WMCont48H). 
48 hours after surgery, glycemia, lipids and insulin were measured 
after 6 hours fasting. A partial decrease of irrigation was obtained, 
as evidenced by decreased Evans Blue staining 5 minutes after i.v. 
injection, when comparing with the internal control. 48 hours after 
surgery, all rats showed increased fasting glucose and insulinemia. 
However, MG-treated rats had higher levels of free fatty acids and 
triglycerides and decreased adiponectin levels. As well, the partially 
ischemic adipose tissue of MG-treated rats showed decreased 
levels of IkappaBalpha, an inhibitor of NF-kappaB pathway, and 
decreased levels of PPARgamma. Altogether, our results suggest 
that MG accumulation may lead to a decreased ability of adipose 
tissue to adapt to hypoxia, causing metabolic alterations that may be 
reflected at the systemic level.
P26. SÍNDROME DE INTERRUPÇÃO DA HASTE PITUITÁRIA 
– CASO CLÍNICO
A. Wessling, Z. Jorge, J.M. Aragüés, I. Carmo 
Serviço de Endocrinologia, Diabetes e Metabolismo. CHLN EPE. 
Hospital de Santa Maria. Lisboa
Introdução: A Síndrome de Interrupção da Haste Pituitária é uma 
alteração congénita caracterizada pela tríade: haste pituitária fina 
ou interrompida, ectopia ou ausência da neurohipófise e hipoplasia 
ou aplasia da adenohipófise. A prevalência é desconhecida, estando 
apenas descritos 1000 casos que apresentam a tríade completa. 
A etiologia exata não está definida, embora numa minoria dos casos 
estejam descritas mutações associadas.
Caso clínico: Doente do sexo masculino, 22 anos, seguido na 
consulta de Endocrinologia Pediátrica desde os 4 anos, por baixa 
estatura. Antecedentes de gravidez vigiada, sem intercorrências; 
parto por cesariana às 40 semanas; Índice de Apgar 4/8/10; período 
neonatal com episódios de hipoglicemia e convulsões. Apresentava 
défice hormonal de todas as linhagens da pituitária anterior, tendo 
iniciado terapêutica com levotiroxina, hidrocortisona, somatropina 
(suspensa aos 18 anos quando atingiu a estatura alvo) e, a partir dos 
14 anos, testosterona. Ressonância magnética crânio-encefálica no 
diagnóstico sem alterações. Seguido na consulta de Endocrinologia 
de adultos desde os 18 anos. Apresentava sinais de virilização 
incompleta e comportamento infantilizado que reverteram 
após dose de substituição hormonal múltipla adequada para 
adulto. A Ressonâcia Magnética de reavaliação revelou ectopia da 
neurohipófise, ausência da haste pituitária, sela turca de diminutas 
dimensões, reduzida espessura da adenohipófise e neurohipófise 
a empurrar ligeiramente a margem posterior do quiasma óptico. 
Aguarda estudo genético e avaliação neuroftalmológica.
Discussão: Desde o nascimento o doente apresentou várias 
manifestações clínicas sugestivas de panhipopituitarismo. Um baixo 
Índice de Apgar surge com frequência mais elevada nesta síndrome. 
Esta síndrome pode implicar défice isolado e definitivo de GH (30% 
dos casos) ou comprometer as outras linhagens da adenohipófise. 
O diagnóstico por RMN é inequívoco. O prognóstico depende do 
diagnóstico e início precoces da terapêutica, permitindo evitar as 
consequências dos défices hormonais no processo de crescimento 
e situações de stress.
P27. POLIDIPSIA EM CRIANÇA COM PATOLOGIA DO 
SISTEMA NERVOSO CENTRAL. CASO CLÍNICO
R.G. Martins1,2, C. Nogueira1,2, S. Belo1,2, G. Silva1, J. Coelho1, 
C. Costa1,2, C. Castro-Correia1,2, M. Fontoura1,2
1Unidade de Endocrinologia e Diabetologia Pediátrica. Serviço 
de Pediatria. Centro Hospitalar São João. 2Faculdade de Medicina. 
Universidade do Porto.
Introdução: As principais causas de polidipsia e poliúria 
(após exclusão de diurese osmótica induzida pela hiperglicemia) 
são a polidipsia primária, a Diabetes insipida (DI) central e a DI 
nefrogénica. A história clínica pode sugerir como mais provável um 
destes diagnósticos, mas a prova de privação de água é, na maioria 
das situações, essencial para o diagnóstico diferencial.
Caso cl ínico:  Cr iança de 7 anos,  sexo masculino,  com 
antecedentes de hidrocefalia triventricular congénita (submetido 
a colocação de shunt ventrículo-peritoneal) e hemiparésia direita 
sequelar, apresentava queixas de hipocrescimento, polidipsia 
